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SAZETAK. Cilj: Ekstrofija mokraénog mjehura - epispadija kompleks obuhvaca prirodene anomalije
sredisnje linije tijela koje nastaju zbog nezatvaranja infraumbilikalnog dijela prednje trbusne stijen-
ke ukljucivsi zdjelicu, urogenitalni i gastrointestinalni sustav te kraljeznicu. Cilj ovog rada je prikaz
djevojcice sa ekstrofijom mokraénog mjehura i epispadijom u kombinaciji sa atrijskim septalnim
defektom i pregled novih spoznaja u etiologiji ekstrofija mokraénog mjehura - epispadija komplek-
sa. Prikaz slucaja: Djevojcica je rodena sa rascjepom donjeg dijela trbusne stijenke od pupka do
spolovila sa dijastazom simfiza, ekstrofijom mokra¢nog mjehura, nisko postavljenom pupkovinom
koja izlazi iz vrha mjehura i dvosmislenim spolovilom zbog prisutne epispadije i rascjepa klitorisa.
Sluznica mokraénog mjehura bila je okrenuta prema van, a otvori uretera prohodni. U djeteta nije
prisutna kraniofacijalna dismorfija osim blago razmaknute sagitalne suture. Klasicnom
citogenetickom analizom limfocita periferne krvi utvrden je uredan Zenski kariotip (46,XX). Ehokar-
diografijom s Dopplerom otkriven je atrijski septalni defekt, no zbog minimalnog hemodinamskog
ucinka terapija srcane mane za sada nije potrebna. Rasprava: lako se EME kompleks obi¢no smatra
izoliranim poremecajem, anomalije izvan klasi¢no zahvacenih regija u sklopu ekstrofija mokra¢nog
mjehura - epispadija kompleksa su opisane, no iznimno su rijetke. Prema nasim saznanjima ovo je
peti opisani slucaj prisutnosti prirodene sr¢ane mane, odnosno drugi slucaj prisutnosti atrijskog
septalnog defekta u kombinaciji sa ekstrofijom mokra¢nog mjehura i epispadijom. Novija
istrazivanja i rijetki klinicki slu¢ajevi pokazuju kako postoje vrlo rijetki oblici navedenog kompleksa
koji ukljuCuju ostale poremecaje razvoja sredisnjeg dijela tijela i da istovremena pojava sréanih
mana ili rascjepa orofacijalne regije nije sluc¢ajna pojava ve¢ patogenetski povezan mehanizam koji
je moguce geneticki reguliran.

Kljuéne rijeci: genetika, OEIS kompleks, prirodene anomalije srediSnje linije, prirodene sréane
mane

ABSTRACT. Aim: Bladder exstrophy-epispadias complex (BEEC) comprises a group of congenital
midline defects which result from the failure of fusion of the entire infraumbilical abdominal wall
including musculoskeletal structures of the pelvis, urogenital and gastrointestinal system and the
spine. The aim of this paper is to present a case of a girl with bladder exstrophy and epispadias in
combination with atrial septal defect and to provide a review of recent discoveries in the etiology
of bladder exstrophy-epispadias complex. Case report: The girl was born with a defect in the ante-
rior abdominal wall from umbilicus to genitalia with widely separated pubic symphyses, bladder ex-
strophy, low set umbilical cord which was inserted at the top of the bladder, epispadias and bifid
clitoris. The urothelium of the bladder was everted through the midline defect. The child presented
with no craniofacial dysmorphic features except for a mild diastasis of the sagittal suture. The cyto-
genetic analysis of peripheral blood lymphocytes from the patient showed a normal female karyo-
type (46,XX). After the complete clinical evaluation, Doppler echocardiography determined an atrial
septal defect, but because of the minimal hemodynamic effect the therapy of the heart defect is
currently not indicated. Discussion: BEEC is usually considered an isolated defect, but anomalies
outside the classically affected regions in the bladder exstrophy-epispadias complex, although ex-
tremely rare, have been described. To our knowledge this is the fifth described case of congenital
heart defect and the second case of atrial septal defect in combination with bladder exstrophy and
epispadias. New research shows that there might be rare forms of BEEC which include other con-
genital defects of the midline and that the presence of heart defects or orofacial clefts is not a ran-
dom event but a pathogenetically related mechanism which might be under genetic control.

Key words: congenital heart defects, congenital midline defects, genetics, OEIS complex
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Prirodene anomalije sredisnje linije tijela (engl.
congenital midline defects) su heterogena skupina
malformacija koje nastaju tijekom najranijeg em-
brionalnog razvoja u vrijeme formiranja tjelesnih
osovina, a ukljucuju poremedaje fuzije, segmenta-
cije, rotacije i drugih morfogenetskih aktivnosti
srediSnje vertikalne osi struktura glave, vrata, to-
raksa, abdomena i vanjskih spolnih organa.
Ekstrofija mokraénog mjehura — epispadija kom-
pleks (EME kompleks; engl. bladder exstrophy
and epispadias complex; BEEC) (OMIM %600057)
obuhvada prirodene anomalije sredisnje linije
koje nastaju zbog nezatvaranja infraumbilikalnog
dijela prednje trbusne stijenke ukljucivsi zdjelicu,
urogenitalni i gastrointestinalni sustav te kraljez-
nicu. EME kompleks nastaje zbog nepravilnog ra-
zvoja kloakalne membrane zbog Cega izostaje
urastanje mezoderma u prednju trbusnu stijenku
sto dovodi do nastanka izolirane epispadije, kla-
si¢ne ekstrofije u kojoj mokrac¢ni mjehur prolabira
kroz srediSnji rascjep trbusne stijenke sa sluz-
nicom okrenutom prema van, ekstrofije kloake, ili
njihove kombinacije, od kojih je kombinacija ek-
strofije mokra¢nog mjehura s epispadijom najce-
$¢a'. Abnormalnosti spolovila uvijek su prisutne,
u djeCaka dorzalno postavljeno usée uretre, ras-
cjep glansa i dorzalne korde, dok u djevojcica
osim rascjepa klitorisa moze postojati rascjep ma-
ternice i dupla ili ekstrofi¢na vagina. Najtezi oblik
EME kompleksa je kompleks omfalokele, ekstrofi-
je mokra¢nog mjehura, imperforiranog anusa i
spinalnih malformacija (OEIS kompleks). EME
kompleks sa svim oblicima spada u najteZe priro-
dene anomalije mokra¢nog i spolnog sustava
zbog utjecaja na kontinenciju, spolnu funkciju i
morbidnost zbog kroni¢nih infekcija®>.

Svi oblici EME kompleksa spadaju u vrlo rijetke
prirodene anomalije i javljaju se 2 — 5 puta cesce
u muskog nego Zenskog spola s iznimnkom OEIS
kompleksa koji podjednako zahvaéa oba spola®®.
Incidencija izolirane epispadije iznosi 1:100.000 u
djecaka i 1:400.000 u djevojcica, ekstrofije mo-
kraénog mjehura s epispadijom 1:30.000 u djeca-
ka i 1:50.000 u djevojcica, te OEIS kompleksa
1:200.000 — 1:400.000%°. lako etiologija nije po-
znata, smatra se kako je razvoj EME kompleksa
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pod utjecajem jake geneticke predispozicije. Do
sada je opisano samo nekoliko monogenskih bo-
lesti, kromosomskih aberacija i genetickih sindro-
ma nepoznate etiologije u sklopu kojih se kom-
pleks javlja, no geni kandidati nisu pronadeni.

Anomalije izvan klasi¢no zahvaéenih regija u EME
kompleksu, osim u slucaju OEIS kompleksa gdje
postoji niz povezanih prirodenih anomalija, izni-
mno su rijetke (~¥5%), a ve¢inom ukljucuju ostale
poremecaje razvoja srediSnjeg dijela tijela poput
rascjepa orofacijalne regije i prirodenih srcanih

Ekstrofija mokra¢nog mjehura — epispadija kompleks
obi¢no se smatra izoliranim poremecajem jer su ano-
malije izvan klasicno zahvacenih regija iznimno rijetke,
osim u slucaju OEIS kompleksa gdje postoji niz poveza-
nih prirodenih anomalija. SrediSnja linija kao najvazniji
dio primarnog razvojnog polja predstavlja ravninu oko
koje se odreduje simetrija poloZaja visceralnih organa i
posebno je osjetljivo mjesto za nastanak razvojnih ano-
malija. Ekstrofija mokraénog mjehura — epispadija i OEIS
kompleksi su dvije krajnosti istog politopnog poremeca-
ja tog primarnog razvojnog polja, pa je moguce da uz
poremecaje razvoja srediSnjeg dijela prednje trbusne
stijenke postoje i ostali poremedaji srediSnje vertikalne
linije tijela.

mana®. U ovom radu prikazan je sluéaj djevojcice
s ekstrofijom mokraénog mjehura i epispadijom u
kombinaciji s atrijskim septalnim defektom.

PRIKAZ SLUCAJA

Djevojcica je rodena u 40. tjednu redovito kon-
trolirane trudnoce koja je bila urednog tijeka. Tre-
Ce je dijete zdravih roditelja koji nisu u srodstvu.
Porodajna teZina bila je 2760 g, porodajna duzina
49 cm, opseg glave 34 cm, APl 9/10. Odmah po
porodu uocena je malformacija donjeg dijela tr-
busne stijenke te je dijete premjesteno na Odjel
puerikulture Klinike za djecje bolesti, KBC Rijeka.

Klinickim pregledom otkriven je rascjep donjeg
dijela trbusne stijenke od pupka do spolovila s di-
jastazom simfiza, ekstrofijom mokra¢nog mjehura
veli¢ine 3 x 3.5 cm i dvosmislenim spolovilom
zbog prisutne epispadije i rascjepa klitorisa. Uo-
¢ena je nisko postavljena pupkovina koja izlazi iz
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vrha ekstroficnog mjehura. Sluznica mokraénog
mjehura bila je okrenuta iznutra prema van, crve-
ne boje, glatka, sjajna i naborana, otvori uretera
vidljivi i prohodni kateterom. Analni otvor bio je
urednog izgleda, rigidniji i prohodan, a dijete je u
prva dva sata imalo dvije tamne mekonijske stoli-
ce. Ostatak trbusne stijenke iznad pupka u razini
grudnog kosa bio je palpabilno mekan i bezbolan
uz Cujnu peristaltiku.

Dijete je pri prijamu bilo dobrog opceg stanja, afe-
brilno, kardiorespiratorno kompenzirano, dobro
prokrvljene koze i vidljivih sluznica, bez prisutne
kraniofacijalne dismorfije i ostalih vidljivih dismor-
fnih znakova, osim blago razmaknute sagitalne su-
ture (velika fontanela 2 x 4 cm). Neuroloski status,
auskultatorni nalaz nad srcem i plu¢ima te labora-
torijski nalazi bili su u granicama normale za dob.
Postavljen je umbilikalni kateter, ordinirana antibi-
otska terapija, lokalna toaleta vazelinskom gazom i
oblozima od fizioloske otopine koji se mijenjaju
svakih sat vremena, uz dodatne opce mjere uto-
pljavanja i rehidracije. Prva operativna korekcija iz-
vrsena je nekoliko dana kasnije na Odjelu djecje
kirurgije, KBC Rebro, Zagreb.

Nakon inicijalnog klinickog pregleda, indicirane su
dodatne pretrage te je ucinjena klasi¢na citoge-
neticka analiza limfocita periferne krvi na Zavodu
za biologiju i medicinsku genetiku Medicinskog
fakulteta u Rijeci kojom je utvrden uredan Zenski
kariotip (46, XX). Ultrazvu¢nom pretragom abdo-
mena utvrdena je uredna veli¢ina, oblik, polozaj i
struktura oba bubrega i unutrasnjih spolnih orga-
na. Ehokardiografijom s dopplerom utvrden je
atrijski septalni defekt (slika 1 — 4). Djevojcicu se
redovito kontrolira na Klinici za djecje bolesti
KBC-a Rijeka te zbog minimalnog hemodinam-
skog ucinka terapija prirodene sréane mane za
sada nije potrebna.

RASPRAVA

KLINICKA SLIKA

EME kompleks je rijedak poremecaj razvoja kloa-
kalne membrane koji dovodi do razli¢itog stupnja
poremecaja zatvaranja srediSnjeg dijela prednje
trbusne stijenke, zdjelice, mokra¢nog i gastrointe-
stinalnog sustava te vanjskog spolovila. Oblik EME
kompleksa koji ukljuCuje ekstrofiju mokra¢nog

http://hrcak.srce.hr/medicina

mjehura s epispadijom iznimno je rijedak u Zen-
skog spola (1:50.000), te je vecina objavljenih slu-
¢ajeva upravo muskog spola u kojeg je incidencija
dva puta veca®®®. Smatra se kako je Zenski spol
zasticen od EME kompleksa odredenim, za sada
nepoznatim genskim mehanizmom.

U klasi¢énim slucajevima ekstrofije mokra¢nog
mjehura s epispadijom, kao i u prikazanom sluca-
ju, postoji dijastaza simfiza koja nastaje zbog vanj-
tusi su distalno Siroko razdvojeni, a pupak je nisko
postavljen s pupkovinom koja izlazi iz vrha mo-
kraénog mjehura'®. Mokraéni mjehur je malen, a
sluznica okrenuta na prednju trbusnu stijenku. U
najvecem broju slucajeva postoji epispadija s ras-
cjepom spolnih organa dok je unutrasnje spolovi-
lo obi¢no uredno. U djecaka s ekstrofijom mo-
kra¢nog mjehura i epispadijom penis je kratak s
dorzalno postavljenim u$¢em uretre, rascjepom
glansa i dorzalnim kordama, a u djevojc€ica postoji
rascjep klitorisa Sto ponekad otezava prepozna-
vanje spola. lako je EME kompleks jedna od naj-
tezih malformacija koje nakon rodenja zahtijevaju
nekoliko operacija i dugogodisnje klinicko prace-
nje zbog mogucih dugorocnih problema u konti-
nenciji, spolnoj funkciji i plodnosti, prenatalni ti-
jek razvoja, osim u OEIS kompleksu, protjece
uredn02,3,5,11-13.

EMBRIOLOGIJA

Mehanizam nastanka EME kompleksa nije u pot-
punosti poznat, no postoji nekoliko teorija koje
objasnjavaju nezatvaranje prednje trbusne sti-
jenke, a ukljuCuju poremecaje razvoja kloakalne
membrane poput njenog prekomjernog rasta,
abnormalnog polozaja i prijevremene rupture.
lako svi ovi poremedaji sprjeCavaju urastanje
mezoderma u dio trbusne stijenke izmedu pup-
ka i spolne kvrzice, smatra se kako polozaj i vri-
jeme rupture kloakalne membrane odreduje
oblik EME kompleksa. Kloakalna membrana se
tijekom normalnog razvoja nalazi na dnu kloake
i odvaja abdominalnu Supljinu od amnijske vre-
¢e. Tijekom daljeg razvoja pojavljuje se urorek-
talna pregrada koja raste distalno i razdvaja klo-
aku na primitivni urogenitalni sinus (iz kojeg
nastaje donji dio mokraénog sustava) i anorek-
talni kanal. U 6. tjednu urorektalna pregrada do-
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Slika 1 i 2. Dvodimenzionalni ehokardiografski prikaz atrijskog septalnog defekta tipa sekundum izmedu lijevog atrija (LA) i desnog

atrija (RA)

Figure 1 and 2. Two-dimensional echocardiographic image of the secundum atrial septal defect between the left atrium (LA) and

right atrium (RA)
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Slika 3 i 4. Doppler-ehokardiografski prikaz atrijskog septalnog defekta tipa sekundum
Figure 3 and 4. Color Doppler echocardiogram of the secundum atrial septal defect

seze kloakalnu membranu, a prije kona¢nog od-
vajanja mjehura od zavrsnog dijela crijeva zatvara
se prednja trbusna stijenka urastanjem mezoder-
ma izmedu ektoderma i endoderma, odnosno
oko kloakalne membrane i formiranjem misi¢énog
tkiva'®. Lateralno i kranijalno od kloakalne mem-
brane nalaze se preteCe genitalnih kvrZica koje
rastu i stapaju se u sredistu iznad kloakalne mem-
brane kako bi stvorile genitalnu kvrZicu. Nakon
formiranja trbusne stijenke i genitalne kvrZice
kloakalna membrana rupturira, mjehur i rektum
su odvojeni unutar zatvorene abdominalne Suplji-
ne, a mokracna cijev zatvorena. Prema teoriji ab-

normalne pozicije kloakalne membrane, epispa-

dija nastaje zbog toga Sto se kloakalna membrana
nalazi kranijalno od genitalne kvrzice, odnosno
genitalna kvrZica se nalazi na mjestu gdje se spa-
jaju urorektalni septum i kloakalna membrana,
pa nakon njene rupture urogenitalni sinus ostaje
otvoren®. Ekstrofija mjehura i kloake nastaju ako
je kloakalna membrana postavljena jos kranijalni-
je. Druga teorija, teorija rupture, pretpostavlja
da, ako kloakalna membrana rupturira prije nego
$to je mezoderm odvojio prednji dio mokraénog
mjehura od abdominalne stijenke, nastaje ekstro-
fija mokra¢nog mjehura s epispadijom i rascje-
pom genitalija, a ruptura membrane prije odvaja-

nja mjehura od straznjeg crijeva urorektalnom

~
N
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pregradom dovodi do ekstrofije kloake odnosno
OEIS kompleksa.

POVEZANE ANOMALIJE

Anomalije izvan klasi¢no zahvaéenih regija u EME
kompleksu, osim u slucaju OEIS kompleksa gdje
postoji niz povezanih prirodenih anomalija, izni-

Prikazani slu¢aj kompleksa ekstrofije mokra¢nog mjehura
i epispadije u kombinaciji s atrijskim septalnim defektom
je, prema nasim saznanjima, tek drugi takav opisani slu-
€aj. Do sada su, u kombinaciji s ekstrofijom mokra¢nog
mjehura i epispadijom, opisana cetiri slucaja prirodenih
sr¢anih mana od kojih jedna bikuspidna aortalna valvula,
dva ventrikularna septalna defekta i kombinacija ventri-
kularnog i atrijskog septalnog defekta. Novija istrazivanja
pokazuju kako postoje vrlo rijetki oblici navedenog kom-
pleksa koji ukljucuju ostale poremecaje razvoja sredisnjeg
dijela tijela te da istovremena pojava sréanih mana ili ra-
scjepa orofacijalne regije nije slu¢ajna pojava vec patoge-
netski povezan mehanizam koji je, moguce je, geneticki
reguliran.

mno su rijetke (¥5%) i ukljucuju anomalije prstiju
(sindaktilija, polidaktilija), jedan opisan slucaj intra-
medularnog teratoma, kompletnu duplikaciju ure-
tera i malformacije sredisnjeg dijela tijela poput
rascjepa orofacijalne regije i sréanih mana®©,
Navedene anomalije su ¢esée prisutne u srodnika
osoba s EME kompleksom (17%) i u sklopu njego-
vog najteZeg oblika, OEIS kompleksa, u kojem cak
do 95% bolesnika ima rascjepe sredisnjeg dijela ti-
jela koje ukljucuju kraljeznicu (meningokela, mije-
lomeningokela, lipomeningokela), a manji broj ras-
cjepe orofacijalne regije i prirodene srcane
mane8,19-21.

U ovom radu prikazan je slucaj kompleksa ekstro-
fije mokra¢nog mjehura i epispadije u rijetkoj
kombinaciji s atrijskim septalnim defektom. Pre-
ma nasim saznanjima ovo je tek drugi takav opi-
sani slucaj. Do sada su, u kombinaciji s ekstrofi-
jom mokraénog mjehura i epispadijom, opisana
Cetiri slucaja prirodenih sr¢anih mana od kojih
jedna bikuspidna aortalna valvula, dva ventriku-
larna septalna defekta i kombinacija ventrikular-
nog i atrijskog septalnog defekta®.

EME kompleks sa svojim oblicima zbog iznimne je
rijetkosti nedovoljno istrazen, pa tako prava inci-
dencija, ¢imbenici rizika i geneti¢ka podloga nisu
poznati, no smatra se kako im je patogeneza zajed-
nicka. Istrazivanja patogeneze malformacija krani-
ofacijalne regije i srca na Zivotinjskom modelu po-
kazala su kako u manjem broju slucajeva suramin
inducira istovremeni nastanak specificne kombina-
cije malformacija srediSnjeg dijela tijela, odnosno
rascjepe orofacijalne regije, sréane mane i EME
kompleks??%, Ovi nalazi ukazuju na cinjenicu da
vjerojatno postoje i drugi, jos rjedi oblici EME kom-
pleksa koji ukljucuju poremecaje razvoja sredisnjeg
dijela tijela te da istovremena pojava sr¢anih mana
ili rascjepa orofacijalne regije nije slucajna pojava
vec patogenetski povezan mehanizam za koji je
moguce da je geneticki reguliran te predstavlja
krajnji spektar EME kompleksa.

SrediSnja linija kao najvazniji dio primarnog ra-
zvojnog polja predstavlja ravninu oko koje se
odreduje simetrija polozaja visceralnih organa i
posebno je osjetljivo mjesto za nastanak razvoj-
nih anomalija. EME i OEIS kompleksi su dvije kraj-
nosti istog politopnog poremecaja tog primarnog
razvojnog polja, pa je moguce da uz poremecaje
razvoja sredisnjeg dijela prednje trbusne stijenke
postoje i ostali poremecaji sredisnje vertikalne li-
nije tijela’.

GENETIKA

Razvoj EME kompleksa je pod utjecajem jake ge-
neticke predispozicije, no do sada je opisano samo
nekoliko monogenskih bolesti, kromosomskih abe-
racija i genetickih sindroma nepoznate etiologije u
sklopu kojih se kompleks javlja®**?7 (tablica 1). Ve-
¢im dijelom ovi geneticki poremecaji nastaju zbog
abnormalnosti razvoja kaudalnog i kranijalnog sre-
diSnjeg dijela tijela, Sto dodatno potvrduje patoge-
netsku povezanost anomalija EME kompleksa i
drugih poremecaja srediSnje osi tijela.

Do danas je utvrdeno samo nekoliko ¢imbenika ri-
zika za razvoj EME kompleksa. Geni podloZnosti
nisu poznati, a geneticke studije pokazale su oprec-
ne rezultate. Uz pomoc linkage analize otkriveno je
nekoliko kromosomskih regija s moguéim genima
kandidatima, a komparativnom genomskom hibri-
dizacijom na matrici (engl. array-based comparati-
ve genomic hybridization; a-CGH), trenutno naj-
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Tablica 1. Odabrani geneticki poremedaji u sklopu kojih se javlja ekstrofija mokra¢nog mjehura — epispadija kompleks
Table 1. Selected genetic disorders with bladder exstrophy-epispadias complex

NAZIV GENETICKOG POREMECAJA

Aksijalna mezodermalna displazija?’
Sindrom kaudalne regresije?’
Kongenitalna segmentalna dilatacija kolona®”

OoMIM

Frontonazalna displazija — ekstrofija mokra¢nog mjehura ili kloake?*?

Sindrom hipoplazije/aplazije — ekstremiteta/zdjelice?®

Mikrocefali¢ni osteodisplasti¢ni primordijalni patuljasti rast, tip 111257

Sirenomelija?>?’

Sindaktilija tip V26?7

Sindrom kaudalne duplikacije®

Sekvenca amnionskih (konstrikcijskih) vrpca®®?”
Epstein sindrom?

Opitz G/BBB sindrom?>?

Sindrom ektrodaktilija, ektodermalna displazija i rascjep usne/nepca 1 (EEC1)

46,XY,1(8;9)(p11.2;q13)%
46,X,der(Y)t(Y;9)(q11.23;34.1)>
Parcijalne duplikacije 2q, 3q, 5q, 12q, 18q, 20p, 229*

preciznijom metodom otkrivanja genomskih
poremecaja, nisu pronadene genomske nestabil-
nosti unutar zahvadenih obitelji®?*1, Za sada jedi-
ni potvrdeni ¢imbenici rizika jesu mlada (<20) i
starija dob majki (>35), umjetna oplodnja i
multiparnost®73#3, U prikazanom slucaju djevoj-
Cica je rodena iz trece trudnoce Sto je u skladu s
podacima iz relevantne literature, ali obiteljska
anamneza i pregled srodnika nisu uputili na obra-
zac nasljedivanja EME kompleksa.

lako vecina slucajeva nastaje sporadic¢no, u litera-
turi je opisano oko 240 obitelji s prosjec¢no dva ili
tri zahvaéena c¢lana, potomci roditelja koji su u
srodstvu i 30-ak slucajeva blizanca, sto potvrduje
da postoji jaka geneticka predispozicija za razvoj
EME kompleksa*3*%. Osobe s EME kompleksom
imaju do 500 puta vedi rizik prenosenja anomalije
na potomstvo®. Iz navedenih razloga treba uciniti
detaljnu klinicku obradu srodnika kako bi se utvr-
dile anomalije koje mogu biti povezane. Preporu-
Cuje se uciniti ultrazvucni pregled gornjeg dijela
mokrac¢nog sustava iako ove anomalije nisu tipic-
ne za EME kompleks, ali se javljaju u jedne tredi-
ne bolesnika s kloakalnom ekstrofijom (npr. ekto-
pi¢ni bubreg, ageneza bubrega, hidronefroza).

ZAKLJUCAK

lako su anomalije izvan klasi¢no zahvaéenih regija
u EME kompleksu iznimno rijetke, osim u slucaju
OEIS kompleksa, novija istrazivanja i rijetki klinic-
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276820
%210730
#182940
#186300

%217100
#153650
#300000
%129900

ki slucajevi ukazuju na to kako postoje i rjedi obli-
ci EME kompleksa koji ukljuuju poremecaje ra-
zvoja srediSnjeg dijela tijela i da je njihova
istovremena pojava patogenetski povezan meha-
nizam za koji je moguce da je geneticki reguliran,
stoga je u ovih bolesnika nuzno uciniti kompletnu
klinicku obradu, ukljucuju¢i ehokardiografiju i
pregled srodnika u kojih je poveéan rizik od ano-
malija sredisnjeg dijela tijela koje ukljucuju ras-
cjepe orofacijalne regije i prirodene srcane
mane.
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